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ABSTRACT 
Libman-Sacks endocarditis is characterized by noninfectious vegetations on the cardiac valves of patients with 
systemic lupus erythematosus (SLE). Valvular abnormalities are found in about one third of patients with 
primary anitiphospholipid syndrome. SLE patients, with antiphospholipid antibodies, have a higher prevalence of 
valvular involvement than those without these antibodies. A 29 year old man was referred for evaluation of 
severe orthopnea. He presented with the clinical features of multi-organ failure (heart, lung and kidney). His 
serological and immunological findings were typical of a SLE flare up. His level of anticardiolipin antibody 
(IgG) was highly increased and his lupus anticoagulant was positive. A blood culture revealed no growth of 
bacterial organism. Transthoracic and transesophageal echocardiography showed non-mobile, verrucous vegeta-
tions on the anterior leaflet of the mitral valve, with moderate mitral regurgitation. (Korean Circulation J 2003;33 
(8):715-718) 
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서     론 
 
리브만-삭스 심내막염(Libman-Sacks endocarditis)
은 1924년 전신성 홍반성 낭창 환자의 부검 시에 발견
되어 처음 기술된 질환으로 비감염성 우종(vegetation)
을 특징으로 하는 심내막염이다.1) 후에 이 같은 병변은 
전신성 홍반성 낭창의 진단 유무와는 관계없이 항인지질 
항체(antiphospholipid antibody)를 가진 환자의 1/3에
서 발견되는 것으로 보고되었으며2) 전신성 홍반성 낭
창 환자에서 항인지질 항체 양성인 경우, 음성인 경우
에 비해 판막의 병변을 동반한 심내막염의 발현 빈도가 
높은 것으로 알려져 있다.3) 대동맥판막이나 심근에 병
변이 생기기도 하나 주로 승모판막에 병변을 유발하며 
증상이 있을 경우에는 주로 판막의 폐쇄 부전에 의한 
증상을 동반하며 협착에 의한 경우는 드물다고 알려져 
있다.4-6) 
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이에 저자들은 다발성 장기 침범을 보이고 급성 진전
(flare-up)양상을 가진 전신성 홍반성 낭창 환자에서 
심초음파 검사상 승모판막의 전형적인 비감염성 우종과 
중등증의 승모판막 폐쇄 부전이 관찰된 리브만-삭스 
심내막염 1예를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 
 
증     례 
 
환  자：강○훈, 남자 29세. 
주  소：내원 2일 전부터 발생한 기좌 호흡. 
현병력：환자는 특이한 병력 없이 지내던 중 2일 전
부터 갑자기 발생한 기침, 가래를 동반한 호흡곤란을 
주소로 응급실 경유 본원에 입원하였다. 
과거력 및 가족력：특이 사항 없음. 
신체진찰 소견：혈압은 110/70 mmHg, 맥박은 분당 
114회, 분당 호흡수는 18회 였으며 체온은 38℃였다. 
급성 병색을 보였으나 의식은 명료하였으며 입술과 혀
는 건조하였다. 경부 정맥의 울혈 소견은 보이지 않았
고, 전폐야에서 수포음이 청진 되었으며 천명음은 들리
지 않았다. 심첨부에서 4도의 범수축기 심잡음이 청진 
되었으나 하지의 부종은 관찰되지 않았다.  
검사실 소견：혈액학적 검사상 백혈구 13,400/mm3 
(다핵구 72.3%), Hgb/Hct 11.9 mg/dL/35.8%, 혈소
판은 56,000/mm3로 백혈구 증다증과 혈소판 감소증을 
보였다. 일반화학 검사상 Na/K/Cl/tCO2 132.3/3.97/ 
95.7/19.4 mEq/mL 이었으며 BUN/Cr 35.1/3.8 mg/dL, 
Protein/Albumin 6.4/2.9 mg/dL, AST/ALT 20/11 
IU/L 였으며 PT 68%, aPTT 110 sec 이상으로 연장 
되어 있었다. 입원 후 3 회에 걸친 혈액배양 검사상 균
주는 동정 되지 않았다. 동맥혈 가스 검사상 pH 7.525, 
PCO2/PO2 27.7/64 mmHg, 산소 포화도는 94.6% 였다. 
ESR과 hsCRP는 각각 37 mm/hr, 22.5 mg/dL으로 증
가되었으며 면역학적 검사상 ANA 1：40 양성(speckled 
type)이었으며 Anti-RNP, Anti-DNA Ab 양성, Anti-
SS-A(Ro) 양성, Anti-SS-B(La) 음성, Anti-SM 
음성, direct platelet associated IgG 양성, rheumatoid 
factor <20 IU/L, 용혈성 보체 CH50은 8.7 mg/mL 
(23~46)으로 음성이었다. Lupus anticoagulant 양성, 
Anti-cardiolipin Ab IgG는 173 GPU/mL(0~20)으
로 양성 소견을 보였으며 IgM은 음성이었다. 
심전도 및 흉부 X-선 소견：심전도 상 114회의 동성 
빈맥과 좌심비대 소견을 보였으며 단순 흉부 방사선 
촬영상 주로 우폐의 중심부에 폐경결과 잿빛 유리양 
병변(ground glass opacity)이 양측 폐 전체에 걸쳐 
관찰되었으며, 소량의 좌측 흉막액과 심장 확장 소견도 
보였다. 
심초음파 소견：입원시 시행한 경흉부 심초음파 검
사상 좌심실 확장(60 mm)과 좌심방의 확장(49 mm)
을 보였으며 국소적 벽운동 장애는 관찰되지 않았으나 
전반적인 좌심실의 중등도 운동 저하 소견을 보였다
(좌심실 구혈률：43%). 또한 중등증의 승모판막 폐쇄 
부전 소견이 관찰 되었으며 소량의 심낭 삼출이 관찰되
었다. 입원 22일째 시행한 추적 경흉부 심초음파 검사
상 좌심실 및 좌심방의 크기, 승모판막 폐쇄 부전의 정
도, 좌심실 구혈률은 큰 변화가 없었으나 승모판막 전
엽의 좌심방면에 섬유화를 동반한 1.5×1 cm 크기의 
우종이 의심되었으며(Fig. 1), 경식도 초음파 검사상 
중등증의 승모판막 폐쇄 부전과 승모판막 전엽의 중간 
부분에 비운동성(non-mobile) 사마귀 모양(verrucous)
의 우종이 확연히 관찰되었다(Fig. 2). 
치료 및 경과：입원 직후 급성 호흡 곤란 증후군 진
단하에 기도 삽관 및 중환자실 집중 관리를 시작 하였
다. 환자는 임상적, 혈청학적, 면역학적 검사 결과를 토
대로 다발성 장기 침범을 동반한 전신성 홍반성 낭창의 
급속 진전 진단 하에, 3일간의 1차 고용량 스테로이드 
충격요법(steroid pulse therapy) 및 3차례의 혈장 교
환술(plasmapheresis)을 시행 받았다. 이후에도 혈소
판 감소증 및 출혈성 경향이 지속되어 2차 고용량 스
테로이드 충격요법 및 3차례의 혈장 교환술을 더 시행 
Fig. 1. Two-dimensional transthoracic echocardiography
showed anterior mitral leafet thickening with 1.5×1 cm
sized, non-mobile, echogenic material (arrow). 
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받았다. 입원 56일째 시행한 경흉부 심초음파 검사상 
승모판막 폐쇄 부전의 정도는 변화가 없었으나 환자의 
호흡곤란은 현저히 향상되었다. 신생검술 소견상 낭창 
혈관병증(lupus vasculopathy)을 보였다. 환자는 일단 
보존적인 내과치료를 하기로 결정하고 prednisolone을 
30 mg으로 감량한 후 퇴원하였으며 현재 증상 없이 
외래에서 prednisolone 용량을 감소하며 계속 추적 관
찰 중이다. 
 
 고     찰 
 
전신성 홍반성 낭창은 다양한 임상적, 면역학적 이
상을 동반하는 자가면역 질환이며 특히 심장 판막은 중
요 침범 부위로 이환률은 약 50%까지 보고되고 있
다.7) 전신성 홍반성 낭창에 의한 심질환은 심외막염이 
가장 흔하며(19~48%), 그 외에도 관동맥 질환, 심근염, 
판막 질환 등의 양상을 보이게 된다.7) 전신성 홍반성 낭
창에 의한 심장 판막 이상은 1927년 심질환 증상이 없
던 전신성 홍반성 낭창 환자의 부검시에 발견되어 최초 
기술된 이후에 리브만-삭스 심내막염으로 불리게 되었
고, 최근에 경흉부 및 경식도 초음파 등의 영상 진단 
기술의 발달로 심장 판막의 비후와 기능 이상에 따른 
혈역학적 이상 등이 많이 진단 되어지고 있다.8) 그러나 
전신성 홍반성 낭창에 동반된 판막 질환에 대한 국내 보
고는 많지 않다.9)10) 전신성 홍반성 낭창 환자에서 심장 
판막질환이 항인지질 항체와 관련이 있다는 연구가 보고
되었으며,3)11) 전신성 홍반성 낭창을 동반하지 않은 원
발성 항인지질 항체 증후군 환자에서도 약 1/3에서 심장 
판막 이상을 관찰할 수 있다고 알려져 있다.2) 항인지질 항
체란 인지질의 음전하 부위에 결합하는 자가 항체군을 
통칭하는 용어로 lupus anticoagulant와 anticardiolipin 
antibody가 가장 잘 알려져 있다. 항인지질 항체와 관
련되어 발생한 심내막염 환자의 심초음파 상에서의 가
장 큰 특징은 판막의 비후와 우종으로 알려져 있다. 이 
두 가지 형태학적 이상이 진행하게 되어 판막의 섬유화
가 일어나게 되어 기능 장애가 유발되며 기능 장애의 
유발 시에는 판막 소엽의 섬유화에 따른 수축으로 인하
여 주로 폐쇄부전을 동반하며 협착은 드문 것으로 보고
되고 있다.4-6) 본 증례의 경우에는 신장, 폐, 심장 그리
고 혈액학적 이상 등의 다발성 장기 침범의 양상을 가지
고 중증의 급속 진전을 보이는 전신적 홍반성 낭창 환자
이며, lupus anticoagulant와 anticardiolipin antibody 
IgG가 양성이고 승모판막의 우종을 동반한 중등증의 폐
쇄 부전으로 인하여 좌심실 기능 저하와 급성 호흡 곤
란증이 유발된 경우이다. 리브만-삭스 심내막염인 경
우에는 무균성의 사마귀 모양으로 주로 승모판의 심방
면 부위와 대동맥 판막의 대동맥면 부위에 발생하는 것
으로 알려져 있으며 삼첨판이나 폐동맥 판막 병변은 드
문 것으로 보고되고 있다.12)13) 본 증례의 경우에는 심
초음파 검사상 승모판막 전엽의 비후와 더불어 판막의 
심방면 부위의 중간부위에서 비운동성의 우종을 관찰
할 수 있었다. 감염성 심내막염과의 감별점으로 첫째, 
입원 중 시행한 3차례의 혈액 배양 검사상 병원균이 
동정 되지 않았으며 둘째, 색전증의 임상적 증거가 발
견되지 않았고 셋째, 경흉부 심초음파상 운동성의 우종
이 아닌 비운동성 우종 소견을 보여 본 증례의 경우는 
감염성 심내막염의 진단 기준에 부합되지 않았다.14) 이
러한 판막의 병변은 판막의 기능 이상에 의한 증상이 
유발되기 이전에 많은 경우에서 색전증에 의한 뇌졸중
을 동반할 수 있는데,15)16) 특히, 색전증의 위험인자로 
Fig. 2. Transesophageal echocardiography showed verrucous vegetation located on the atrial side of the anterior
mitral leaflet (panel A) and color Doppler showed moderate mitral regurgitation (panel B). 
A B 
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알려진 항인지질 항체가 양성인 경우에는 색전증의 위
험도가 증가한다.2) 그러나 감염성 심내막염에서 주로 관
찰되는 운동성의 우종과는 달리 비운동성의 우종이 대부
분이어서 색전증의 위험성이 낮다는 보고도 있다.17) 따
라서 전신성 홍반성 낭창이나 원발성 항인지질 증후군
과 같은 자가면역 질환에서 심장 판막의 이상이 발견될 
경우에는 자가면역 질환의 기본적인 치료와 함께 항혈
전 치료가 중요시 되고 있다. 강도 높은 항응고요법을 
시행하였을 때 대조군과 비교하여 혈전 형성과 색전증 
형성을 억제할 수 있으나 아스피린 단독으로는 큰 효과
를 보지 못하였다는 보고도 있다.18)19) 본 증례의 경우
에는 진단 시에 혈소판 감소와 PT, PTT 연장 소견으
로 퇴원 당시에 출혈성 부작용을 막기 위하여 아스피린 
단독 처방만을 시행하였다. 하지만 추후 외래 경과 관
찰 중에 전신성 홍반성 낭창의 활동성을 줄이는 치료와 
병행하여 항인지질 항체 정량 검사와 함께 항응고 요법
의 시행을 고려해야 할 것으로 생각된다. 
 
요     약 
 
리브만-삭스 심내막염은 전신성 홍반성 낭창 환자에
서 비감염성 우종을 특징으로 하는 심내막염이다. 본 
증례에서는 다발성 장기 침범 및 중증의 급속 진전을 
보이는 전신성 홍반성 낭창 환자에서 항인지질 항체 양
성과 함께 심초음파 검사상 전형적인 승모판막의 우종
과 중등증의 승모판막 폐쇄 부전을 보인 리브만-삭스 
심내막염을 관찰할 수 있었다. 
 
중심 단어：리브만-삭스 심내막염；전신성 홍반성 낭
창；항인지질 항체. 
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